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特 发 性 炎 性 肌 病 患者 临床 特点 及 发 生 肺 间 质 病变 的 
危险 因素 分 析 
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【 摘要 】 背景 ” 特 发 性 炎 性 肌 病 CIM) 是 一 组 以 肌肉 炎症 和 肌 无 力 为 主要 特征 的 结缔 组 织 病 ， 肺 部 受累 是 影 
响 患 者 预后 的 重要 因素 。 根 据 肌 炎 特异 性 抗体 (MSAs ) ， 可 将 TIM 分 为 不 同 的 临床 亚 型， 不 同 亚 型 的 IM 患者 其 临床 
表现 、 器 官 受累 和 预后 均 有 所 不 同 ， 发 生 肺 间 质 病变 的 风险 也 不 相同 。 目 的 ”探讨 特 发 性 炎 性 肌 病 及 其 不 同 临 床 亚 型 
的 特点 与 其 发 生 肺 间 质 病变 的 危险 因素 。 方 法 ”收集 并 整理 2018 年 4 月 一 2021 年 2 月 于 昆明 医科 大 学 第 一 附属 医院 
风湿 免疫 科 住 院 并 诊断 为 IM 患者 的 临床 资料 ， 基 于 肌 炎 特异 性 抗体 ， 将 其 分 为 抗 MDA5 抗体 阳性 皮 肌 炎 (DM) 、 
Hi MDAS 抗体 阴性 皮 肌 炎 、 坏 死 性 肌 炎 (IMNM ) 和 抗 合成 酶 综合 征 ( ASS ) 4 个 临床 亚 型 ， 比 较 不 同 亚 型 患者 的 一 般 
资料 、 临 床 表现 、 实 验 室 检 查 结果 ， 建 立 多 因素 Logistic 回归 模型 RR TIM 患者 发 生 肺 间 质 病变 (ILD ) 的 危险 因素 。 
结果 将 150 例 IIM 患者 分 为 4 个 临床 亚 型 ， 其 中 抗 MDA5 抗体 阳性 DM 患者 30 例 (20% ) ， 抗 MDAS 抗体 阴性 DM 
患者 58 例 (38.7%) , IMNM 患者 14 例 (9.3%)，ASS 患 者 48 例 (32.0%)。 不同 亚 型 患者 的 肌 无 力 、 肌 痛 、ILD、 
问 阳 疹 、 披 肩 征 、Gottron 疹 / 征 、 关 节 痛 、 甲 周 红斑 及 吞咽 困难 的 发 生 率 比较 ， 差 异 均 有 统计 学 意义 (P<0.05 ) ,其 
中 抗 MDAS 抗体 阳性 DM 亚 型 和 ASS 亚 型 患者 的 TLD 发 生 率 均 高 于 抗 MDAS 抗体 阴性 DM 亚 型 和 IMNM 型 ( P<0.05 ) , 
Pi MDAS 抗体 阳性 或 阴性 DM 亚 型 患者 的 向 阳 疹 、 披 肩 征 发 生 率 均 高 于 IMNM 亚 型 和 ASS 亚 型 (P<0.05 ) , Ht MDAS 
抗体 阳性 DM 患者 关节 痛 发 生 率 高 于 抗 MDAS 抗体 阴性 DM 患者 (P<0.05 ) 。 不 同 临床 亚 型 患者 的 WBC、ALT、 
AST、 血 肌 栈 、LDH、CK、C4、 铁 蛋白 、T 淋巴 细胞 、CD8+T 淋巴 细胞 及 NK 细胞 间 差 异 均 有 统计 学 意义 ( P<0.05 ) 。 
不 同 临床 亚 型 的 IM 患者 ，ILD 发 生 率 之 间 差 异 有 统计 学 意义 ( P<0.05 ) 。 多 因素 Logistic 回归 分 析 发 现 抗 MDAS 抗体 
阳性 、 抗 合成 酶 抗体 阳性 、 肺 部 感染 、 铁 蛋白 >403.2 ug/L, IgG>14.15 g/L, LDH>359.5 IU/L 均 是 TIM 发 生 ILD 的 危险 
因素 。 结 论 不 同 临床 亚 型 患者 的 临床 表现 有 明显 差异 ， 抗 MDAS 抗体 阳性 的 DM RA A BIS. eI. ILD, 
白细胞 减少 等 临床 表现 。MDAS 抗体 阳性 、 抗 合成 酶 抗体 阳性 、 肺 部 感染 、 铁 蛋白 、LDH 及 IgG 升 高 是 TIM 发 生 ILD 
的 危险 因素 。 

【关键 词 】 特 发 性 炎 性 肌 病 ; 临床 亚 型 ， 肌 炎 特 异性 抗体 ;， 肺 间 质 病变 ;和 危险 因素 
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[ Abstract] Background Idiopathic inflammatory myopathy (IIM ) is a group of connective tissue diseases 
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characterized by muscle inflammation and muscle weakness, lung involvement is an important factor affecting the prognosis 
of patients. IIM can be classified into different clinical subtypes based on myositis—specific antibodies ( MSAs ) , there are 
significant differences in clinical manifestations, organ involvement, prognosis and the risk of interstitial lung disease among 
different clinical subtypes. Objective To explore the characteristics of IIM and its different clinical subtypes, the risk factors for 
the development of interstitial lung disease. Methods The clinical data of patients hospitalizedin department of rheumatology and 
immunology of the First Affiliated Hospital of Kunming Medical University and diagnosed with IIM from April 2018 to February 
2021 were collected. The included patients were divided into four clinical subtypes based on MSAs, including antiz-MDA5- 
positive dermatomyositis (DM) , anti-MDA5—negative DM, immune-mediated necrotizing myositis (IMNM ) and anti- 
synthetase syndrome ( ASS ) subtypes. The general data, clinical manifestations, laboratory examination results were compared 
among different clinical subtypes. Multivariate Logistic regression model was established to explore the risk factors for ILD in 
patients with ITM. Results 
MDA5-positive DM subtype (20% ) , 58 patients with anti-MDA5—negative DM subtype (38.7% ) , 14 patients with IMNM 
subtype (9.3% ) , and 48 patients with ASS subtype (32.0% ) . There were significant differences in the incidence of muscle 


The 150 patients with IIM were divided into 4 clinical subtypes, including 30 patients with anti- 


weakness, myalgia, ILD, heliotrope rash, shawl sign, Gottron papules or Gottron sign, arthralgia, periungual red spot and 
dysphagia among the four clinical subtypes ( P<0.05 ) . The incidence of ILD in patients with anti-MDA5-—positive DM and ASS 
subtypes was higher than patients with anti-MDA5-—negative DM and IMNM subtypes, respectively ( P<0.05 ) ; The incidences 
of heliotrope rash and shawl sign in patients with anti-MDA5-positive DM and anti-MDA5-negative DM subtypes were higher 
than patients with IMNM and ASS subtypes ( P<0.05 ) ; The incidences of arthralgia in patients with anti-MDA5-positive DM 
subtype was higher than patients with anti-MDA5-negative DM subtype ( P<0.05 ) . There were significant differences in the 
levels of WBC, ALT, AST, serum creatinine, LDH, CK, C4, ferritin, T cell, CD8+ T cell, nature kill (NK) cell and 
incidence of ILD among patients with different subtypes ( P<0.05 ) . Multivariate Logistic regression analysis showed that anti— 
MDAS antibody positive, anti—synthetase antibody positive, lung infection, ferritin>403.2 ug/L, IgG>14.15 g/L, LDH>359.5 
IU/L were all risk factors for ILD in HM. Conclusion The clinical manifestations of patients with different clinical subtypes differ 
significantly. DM patients with anti-MDAS5 antibody positive are more likely to develop rash, arthralgia, ILD and leukopenia. 
MDAS antibody positive, anti-synthetase antibody positive, lung infection and elevated ferritin, LDH and IgG levels are the risk 
factors for IIM with ILD. 

[ Key words] Idiopathic inflammatory myopathy; Clinical subtypes; Myositis—specific antibodies; Interstitial lung 
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特 发 性 炎 性 肌 病 (idiopathic inflammatory myopathy, 
TIM) ， 是 一 组 以 肌肉 炎症 和 肌 无 力 为 主要 特征 的 结缔 
组 织 疾病 ， 可 伴 有 全 身 多 系统 、 多 脏 器 受累 ， 肺 部 可 表 
现 为 肺 间 质 病变 (interstitial lung disease, ILD) 、 胸 膜 
炎 、 胸 腔 积 液 等 ， 肺 部 受累 是 影响 其 预后 的 重要 因素 
1 目前 常用 于 临床 的 TIM 诊断 标准 为 1975 年 Bohan/ 
Peter 标准 和 2017 年 EULAR/ACR 分 类 标准 。 近 年 


不 同 的 IIM 患 
相同 ， 其 中 抗 黑 


体 预后 差 ， 死 亡 率 较 高 “ 


pi MDAS 抗体 阴性 DM 亚 型 、IMNM 3 


同类 型 的 MSAs， 即 不 同 MSAs FETJE HE 
者 其 临床 表现 、 受 累 脏 器 及 预后 各 不 
色素 瘤 分 化 相关 基因 -5 ( melanoma 
differentiation-related gene 5, MDAS ) 抗体 阳性 患者 总 
。 本 研究 对 150 例 TIM 
基于 MSAs 进行 分 型 ,分 为 抗 MDA5 抗体 阳性 DM 亚 型 、 
5 型 及 ASS 亚 型 ， 
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来 发 现 肌 炎 特 异性 抗体 (myositis specific antibodies, 
MSAs ) A BIF OM 的 诊断 、 治 疗 及 预后 评估 。 基 于 临 RRE ILD 的 危险 因素 ， 以 增加 对 IM 的 认识 ， 
床 表现 和 MSAs， 有 研究 者 提出 可 将 IIM 分 为 4 个 临床 ” 佑 病 情 ， 早 期 治疗 。 
亚 型 ， 即 皮 肌 炎 (dermatomyositis, DM) 、 包涵 体 肌 炎 1 资料 与 方法 

(inclusion body myositis, IBM) 、 免 疫 介 导 的 坏死 性 1.1 


一 般 资料 ”收集 整理 2018 年 4 月 一 2021 年 2 月 


比较 TIM 及 不 同 临床 亚 型 患者 的 临床 特征 ， 进 一 步 分 析 


早期 评 


HL 炎 (immune-mediated necrotizing myopathy, IMNM ) 
和 抗 合成 酶 综合 征 ( anti-synthetase syndrome, ASS ) 
,目前 较为 公认 的 分 类 还 包括 多 肌 炎 (polymyositis, 

PM) 、 临 床 无 肌 病 性 皮 肌 炎 (clinically amyopathic 


dermatomyositis , CADM) Al E & 4 F iE ( overlap 


于 昆明 医科 大 学 第 一 附属 医院 风湿 免疫 科 住 院 并 诊断 
H UM 患者 的 临床 资料 。 所 有 患者 符合 2017 年 EULAR/ 
ACR 分 类 标准 .2 ， 详 细 收 集 患 者 的 临床 信息 ， 包 括 一 
般 资 料 、 临 床 特征 及 实验 室 检查 。 

1.2 MSAs 的 测定 ”纳入 的 患者 均 完 成 血清 MSAs 的 测 


syndrome ) i 7° IM 患者 体内 极 少 同时 出 现 多 种 不 


定 ， 包 括 : 抗 SRP 抗体 、 抗 HMGCR 抗体 、 抗 Mi-2 Hi 
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体 、 抗 MDAS 抗体 、 抗 NXP2 抗体 、 抗 TIF-1Yy 抗体 、 
fit SAE 抗体 、 抗 Ku 抗体 、 抗 NOR-90 抗体 、 抗 Jo-1 
抗体 、 抗 PL-7 抗体 、 抗 PL-12 抗体 、 抗 BJ 抗体 、 抗 
OJ 抗体 、 抗 KS 抗体 、 抗 Z0 抗体 、 抗 HA 抗体 。 血 清 
MSAs 测定 均 经 患者 同意 后 送 第 三 方 检验 公司 ( 江苏 先 
声 医学 诊断 有 限 公 司 ) 采用 免疫 印迹 法 (BLOT ) 半 定 
量 测定 MSAs 浓度 。 其 中 DM 相关 的 抗体 包括 : 抗 Mi-2 
抗体 、 抗 MDAS 抗体 、 抗 NXP2 抗体 、 抗 TIF-1y 抗体 、 
抗 SAE 抗体 ; IMNM 相关 的 抗体 包括 : 抗 SRP 抗体 、 
抗 HMGCR 抗体 ASS 相 关 的 抗体 , 即 抗 合 成 酶 抗体 包括 : 
抗 Jo-1 抗 体 、 抗 PL-7 抗 体 、 抗 PL-12 抗 体 、 抗 EJ 抗体 、 
Hi OJ 抗体 、 抗 KS 抗体 、 抗 ZO 抗体 、 抗 HA 抗体 。 
1.3 方法 采用 回顾 性 分 析 的 方法 ， 对 确诊 为 M 患 
者 的 基本 情况 、 临 床 特征 、 实 验 室 检查 结果 等 资料 进行 
描述 ， 并 比较 IM 患者 及 其 不 同 亚 型 间 的 结果 差异 及 并 
发 ILD 的 危险 因素 。 

1.4 统计 学 方法 ”所 有 统计 学 分 析 采 用 SPSS 23.0 完 成 。 
连续 性 变量 符合 正 态 分 布 的 采用 (xs) 表示 ,组 间 比 
较 采 用 方差 分 析 ; 非 正 态 分 布 的 采用 MM (Pos, Pos) K 
示 ， 组 间 比 较 采 用 Kruskal-Wallis 五 检验 。 计 数 资料 以 
百分率 (%) 表示 ， 率 的 比较 采用 x 检验 。ILD 危险 
因素 的 分 析 先 采用 单 因 素 分 析 ， 将 组 间 比 较 存在 显著 差 
异 的 因素 和 根据 临床 经 验 判 断 与 因 变 量 可 能 相关 的 因素 
再 纳入 多 因素 Logistic 回归 分 析 模 型 进行 多 因素 分 析 ， 
以 P<0.05 为 差异 有 统计 学 意义 。 

2 结果 

21 一 般 资 料 纳入 150 例 TIM EE, SMEER, 
性 别 、 发 病 年 龄 及 病程 情况 。 根 据 MSAs 分 为 4 个 临床 
亚 型 ,其 中 抗 MDAS 抗体 阳性 DM 患者 30 例 (20.0% ) , 
抗 MDAS 阴性 DM 患者 58 例 (38.7% ) , IMNM 患者 14 


表 2 不 同 亚 型 患者 的 临 
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例 (9.3% ) ，ASS 患者 48 例 (32.0%) 。 不 同 亚 型 患者 
在 年 龄 、 性 别 、 发 病 年 龄 、 病 程 方面 差异 均 无 统计 学 意 
X (P>0.05， 见 表 1) 。 


表 1 不 同 亚 型 患者 的 一 般 资 料 比较 


Table 1 Comparison of general data among patients with different subtypes 


: j 女性 年 龄 发 病 年 龄 病程 [M (Ps, 
i x ~ 25 
we 例 数 aCA] Ges #) Ges B) Pa), H] 
Pi MDAS 抗体 阳 
omg 3 20 (66.7) 49.5494 47.6+10.6 3.5(2, 10.5) 
Pi MDAS 抗体 阴 
oma | 34 (58.6) 5302145 511+144 6(2, 24) 
IMNM 亚 型 14 8 (57.1) 508+147 49.6+14.5 5.5 (18, 83) 
ASS 亚 型 48 37(77.1) 555+128 5324144 8 (4, 36) 
统计 检验 量 值 4.530" 1.425 1.031 6.397" 
P 值 0.210 0.238 0.381 0.094 


注 : "为 x 2 值 ," 为 五 值 ， 余 检验 统计 量 值 为 玉 值 ;， MDA5= 黑 
色素 瘤 分 化 相关 基因 -5，DM= 皮 肌 炎 ，IMNM= 免疫 介 导 的 坏死 性 月 


a wz 


KR, ASS= 抗 合成 酶 综合 征 
2.2 ”临床 特征 和 实验 室 检 查 
2.2.1 不 同 亚 型 患者 的 临床 表现 比较 不同 亚 型 患者 的 


MEH., MK., ILD, WRA, HANE, Gottron Æ / 4E, 
关节 痛 、 甲 周 红斑 及 吞咽 困难 的 发 生 率 比 较 ， 差 异 均 有 
统计 学 意义 ( P<0.05 ) ， 详 见 表 2。 

2.2.2 不 同 亚 型 患者 的 实验 室 指标 比较 ”不同 亚 型 患者 
AS AAW. ALT. AST. LAF. LDH, CK 水 平 间 差异 
均 有 统计 学 意义 (P<0.05， 见 表 3) ， 患 者 的 上 述 指标 
不 同 亚 型 间 两 两 比较 的 结果 见 图 1。 

2.2.3 不 同 亚 型 患者 免疫 相关 和 蛋白 及 淋巴 细胞 比较 不 
同 亚 型 患者 的 C4、 铁 蛋白 、T 淋 巴 细胞 、CDsT 淋巴 细 
胞 及 NK 细胞 计数 差异 均 有 统计 学 意义 (P<0.05) ， 见 
表 4。 患 者 的 铁 蛋 白 、CDs'T 细胞 水 平 不 同 亚 型 间 两 两 


床 表现 比较 (n (%) J 


Table2 Comparison of clinical manifestations among patients with different subtypes 
亚 型 例 数 发 热 肌 无 力 肌 痛 肺 部 感染 ILD DULA 
$i MDAS 抗体 阳性 DM 亚 型 30 8 (26.7) 19 (63.3 19 ( 63.3 ) 11 (36.7) 28 (93.3) * 22 (73.3) ° 
抗 MDAS 抗体 阴性 DM 亚 型 58 13 (22.4) 43 (74.1 37 (63.8) 16 (27.6) 25 (43.1) * 30 (51.7) ° 
IMNM 亚 型 14 2 (14.3) 12 (85.7 8 (57.1) 4 (28.6) 4 (28.6) ` 0” 
ASS 亚 型 48 14 (29.8) 24 (50.0 18 (37.5) 17 (35.4) 43 (89.6) ™ 1(21)” 
x fl 1.688 8.872 7.978 1.153 44.578 56.399 
P 值 0.640 0.031 0.046 0.764 <0.001 <0.001 
亚 型 披肩 征 Gottron ¥ / {iE 技工 手 皮肤 溃疡 关节 痛 1 周 红 斑 吞咽 困难 
Hi MDAS 抗体 阳性 DM 亚 型 ”12 ( 40.0) ° 19 (63.3) ° 7 (23.3) 4 (13.3) 18 (60.0)° 5 (16.7) ° 1(3.3)° 
Pi MDAS 抗体 阴性 DM WER! 27 (46.6) * 21 (36.2) ” 10 (17.2) 8 (13.8) 14(241)* 7(121)” 15 (25.9 ) *® 
IMNM 亚 型 0” BEAD 0 0 3(214)"” 2(143)” 6 (42.9) * 
ASS 亚 型 2(42)" 3 (6.3) ® 11 (22.9) 1 (2.1) 28 (58.3)? 0° 7 (14.6) ® 
x 值 30.946 33.188 4.392 6.166 19.408 9.599 12.009 
P 值 <0.001 <0.001 0.222 0.078 <0.001 0.014 0.007 


MDAS= 黑色 素 瘤 分 化 相关 基因 


注 : 


DM= KEWL, 


IMNM= 免疫 介 导 的 坏死 性 肌 炎 ，ASS= 抗 合成 酶 综合 征 ， 


ILD= 肺 间 质 病变 
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比较 的 结果 见 图 1。 

2.3 TIM 发 生 ILD 的 危险 因素 分 析 

2.3.1 单 因素 分 析 不 同 临 床 亚 型 的 IIM 患者 ，ILD 发 
生 率 之 间 差 异 有 统计 学 意义 (P<0.05 ) 。 存 在 肺 部 感 
染 、 肌 痛 、 肌 无 力 及 关节 痛 的 IIM 患者 ， 其 ILD 发 生 
率 更 高 ， 差 异 有 统计 学 意义 ( P<0.05 ) ; 病程 、ALT、 
AST, LDH, IgG. CRP, CK 及 Cr 水 平 不 同 的 TIM 患者 ， 
ILD 发 生 率 不 同 , 差异 均 有 统计 学 意义 ( P<0.05, 见 表 5 )。 
查阅 文献 提示 ， 铁 蛋白 、 技工 手 和 TLD 的 发 生 也 存在 关 
联 (P<0.1) ， 见 表 5。 

2.3.2 BAA Logistic 回归 分 析 以 是 否 发 生 ILD 为 因 变 
Ht, 将 单 因素 分 析 中 有 统计 学 意义 的 临床 亚 型 、 肺 部 感 


Ye UR. MEH, KH. WFR. CK, ALT, AST, 
Cr. LDH, IgG. CRP 及 既往 研究 临床 有 意义 的 变量 铁 
和 蛋白、 技工 手 、 白 蛋白 为 自 变量 ( 赋值 见 表 6 ) 进行 多 


因素 Logistic 回归 分 析 ， 结果 显 示 ， 抗 MDAS 抗体 阳性 、 
抗 合成 酶 抗体 阳性 、 肺 部 感染 、 铁 蛋白 >403.2 u g/L, 
IgG>14.15g/L 及 LDH>359.51U/L J4 99 TIM 发 生 ILD 的 危 
RAZR (P<0.05， 见 表 7) 。 
3 讨论 

UM 是 一 种 异 质 性 疾病 ， 既 往 大 部 分 患者 因 肌 痛 及 
肌 无 力 被 发 现 及 诊断 ， 肌 肉 活检 是 其 诊断 的 金 标准 ， 
但 目前 随 着 MSAs 的 发 现 ， 许 多 以 皮疹 、 关 节 痛 、 皮 肤 
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70% 的 患者 血清 中 可 查 见 MSAs， 不 同 的 MSAs EJF, 
且 与 独特 的 临床 表现 相关 '“””。 抗 Mi-2 抗体 与 近 端 肌 
无 力 和 严重 的 皮肤 表现 有 关 ， 抗 NXP-2 抗体 阳性 患者 
更 易 发 生 皮 下 钙化 ， 而 抗 MDAS 抗体 阳性 的 患者 更 易 出 
现 双 手 的 皮肤 溃疡 及 急性 进展 的 ILD。 在 IIM 中 , ILD 
的 患 病 率 差异 很 大 (20%~80% ) IKEDA S 等 "1 对 62 
例 TIM 患者 进行 回顾 性 研究 ， 发 现 约 50% 的 DM 患者 
及 几乎 所 有 临床 无 肌 病 性 皮 肌 炎 患 者 被 诊断 为 ILD。 
RICHARDS T J 4 ''°! Xf 90 例 抗 Jo-1 抗体 阳性 的 DM 患 
者 进行 研究 ， 发 现 约 86% 的 患者 存在 ILD。ASS 中 ILD 
的 患 病 率 为 67%~100%， 与 抗 合 成 酶 抗体 的 不 同 亚 型 有 
se ， 患 者 同时 伴 有 皮疹 、 关 节 痛 、 技 工 手 及 雷诺 现 
象 等 症状。IMNM 主要 以 异常 高 的 肌 酶 和 肌 无 力 为 主要 
临床 表现 ， 约 有 2/3 的 患者 可 在 血清 中 检 出 抗 SRP 抗体 
和 HMGCR 抗体 ， 既 往 研 究 表明 ILD 在 IMNM 中 并 不 常 
aaa 
本 研究 发 现 抗 MDAS 抗体 阳性 DM 患者 在 IIM 患 
者 中 的 比例 为 20%，ASS 患者 比例 为 32%，IMNM 患者 
比例 为 9.3%， 与 既往 研究 基本 相符 “5 。 本 研究 发 现 抗 
MDAS 抗体 阳性 DM 患者 与 抗 MDAS 抗体 阴 性 DM BB 
相 比 ，ILD、 皮 疹 及 关节 痛 发 生 率 高 ， 同 时 具有 白细胞 
计数 及 C4 偏 低 ， 肌 酶 升 高 不 明显 等 特征 。Li S 等 ' 3 
对 679 名 TIM 患者 的 回顾 性 研究 发 现 抗 MDAS 抗体 阳 


溃疡 甚至 ILD 起 病 的 患者 被 早期 诊断 '" "。 目 前 发 现 约 。” 性 DM 患者 ILD 发 生 率 为 97.8%， 非 抗 MDA5S 抗体 阳 
表 3 不 同 亚 型 患者 的 白细胞 及 血 生 化 指标 比较 M (Pas, Pos) ] 
Table 3 Comparison of WBC and biochemical indexes among patients with different subtypes 
TH 例 数 AANA (x10/L) ALT (U/L) AST (U/L) WUE ( u mol/L) LDH (U/L) CK (U/L) 
Pi MDAS 抗体 阳性 DM 亚 型 30 4.9 (3.8, 7.0) 37.8 (22.3, 62.8) 36.5 (29.1, 93.1) 583 (50.0, 67.2) 317.5 (240.0, 371.0) 66.5 (40.0, 111.0) 
tit MDAS 抗体 阴性 DM 亚 型 58 6.5 (4.6, 8.6) 41.8 (20.6, 96.0) 52.7 (26.8, 147.4) 54.1 (43.3, 68.1) 342.0 (258.0, 533.0) 222.3 (71.5, 1335.9) 
IMNM 亚 型 14 85(64, 11.7) 186.6(53.0, 350.2) 203.1 (73.8, 408.9) 37.9 (31.1, 67.7) 848.0 (307.0, 1923.0) 356.7 (650.3, 8954.0) 
ASS 亚 型 48 78(57, 12.2) 31.0 (16.1, 62.2) 30.3 (20.8, 52.6) 61.3 (53.1, 70.3) 291.0 (230.0, 388.0) 259.5 (73.6, 831.5) 
1 值 21.656 20.582 21.019 10.825 10.152 21.982 
P 值 <0.001 <0.001 <0.001 0.013 0.017 <0.001 
HE: ALT= 丙 氨 酸 氨 基 转 移 酶 ，AST= 天 门 冬 氨 酸 氨基 转移 酶 ，LDH= 乳酸 脱氧 酶 ，CK= 肌 酸 激酶 
表 4 不 同 亚 型 患者 的 免疫 相关 蛋白 及 淋巴 细胞 比较 M (Pas, Pas) ] 
Table4 Comparison of immune-related proteins and lymphocytes among patients with different subtypes 
= Ee 7 
亚 型 例 数 ee es ) ~ ret Ka ie 
抗 MDAS 抗体 阳性 DM 亚 型 ”30 0.25 (0.19, 0.31) 478.5 (210.9, 1372.4) 704 (562, 957) 226 (171, 426) 64 (52, 95) 
抗 MDAS 抗体 阴性 DM 亚 型 58 0.23 (0.16, 0.26) 641.0 (292.8, 965.4) 752 (426, 1181) 245 (109, 474) 114 (49, 417) 
IMNM 亚 型 14 0.19 (0.15, 0.26) 206.3 (80.3, 515.6) 1143 (926, 2344) 446 (217, 984) 220 (130, 361) 
ASS 亚 型 48 0.19 (0.15, 0.22)* 445.5 (187.4, 979.5) 874 (722, 1632) 419 (323, 623) 281 (178, 473)° 
万 值 13.875 8.368 8.280 12.270 14.680 
P 值 0.003 0.039 0.041 0.007 0.002 
注 :“ 表 示 与 抗 MDAS 抗体 阳性 DM 亚 型 比较 ，P<0.05; MDAS= 黑色 素 瘤 分 化 相关 基因 -5，DM= 皮 肌 炎 ，IMNM= 免疫 介 导 的 坏死 性 肌 炎 ， 


ASS= 抗 合成 酶 综合 征 
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注 :“ 表 示 不 同 亚 型 间 两 两 比较 P<0.05; ALT= NARA, AST- 天 门 冬 氨 酸 氨基 转移 酶 ，CK= 肌 酸 激酶 


1 IM 患者 不 同 临床 


EF 型 间 实验 室 检查 结果 比较 


Figure 1 Comparison of laboratory examination results among IM patients with different clinical subtypes 


性 DM 患者 ILD AE KY 72.1%. WIESE) 对 67 例 
Hi MDA5 抗体 阳性 DM 患者 分 析 也 发 现存 在 LDH、IgA 
及 IgM 偏 高 的 情况 ， 并 且 存 在 关节 炎 发 生 率 低 和 铁 和 蛋白 
升 高 的 临床 特征 。 但 本 研究 关节 痛 发 生 率 及 铁 蛋 白 值 与 
其 研究 结论 相悖 ， 但 FIORENTINO D 等 1 对 10 例 抗 
MDA5 抗体 阳性 DM 患者 研究 发 现 关 节 痛 发 生 率 增高 ， 
与 本 研究 结果 相同 ,但 因 其 样本 量 少 ， 需 进一步 扩大 样 
本 量 证 实 。 而 本 研究 抗 MDA5 抗体 阳性 DM 患者 较 抗 
MDAS 阴性 DM 患者 铁 蛋 白 低 可 能 与 抗 MDAS 阳性 DM 
患者 例 数 少 及 部 分 铁 和 蛋白 数据 缺失 相关 ， 需 进一步 扩大 
样本 量 。 而 WBC 较 其 他 组 偏 低 则 可 能 与 抗 MDAS 抗体 
阳性 DM 患者 免疫 抑制 及 病毒 感染 相关 ， 目 前 暂 无 相关 
文献 报道 。 

本 研究 发 现 抗 MDA5 抗体 阳性 DM 患者 NK 细胞 较 
ASS 患者 低 ， 不 排除 与 疾病 本 身 可 能 出 现 淋巴 细胞 减少 
及 免疫 抑制 剂 的 使 用 相关 ， 尚 需 进 一 步 大 样本 临床 研究 


ILD 发 生 率 低 ， 符 合 该 疾病 的 临床 特点 ， 但 由 于 本 中 心 
IMNM 患者 样本 量 少 及 缺乏 肌肉 活检 证 据 ， 需 进一步 在 
本 中 心 增加 病 检 率 。 

本 研究 发 现 IIM 发 生 ILD 的 危险 因素 有 抗 MDAS 抗 
体 阳 性 、 抗 合成 酶 抗体 阳性 、 肺 部 感染 、 铁 蛋白 >403.2 
m g/L, IgG>14.15 g/L Æ LDH>359.5 IU/L, PE MDAS 抗体 、 
抗 合 成 酶 抗体 阳性 及 铁 蛋 白 升 高 是 肺 间 质 病变 的 危险 
因素 与 目前 多 项 研究 结果 一 致 .2 ， 同 时 铁 蛋 白 作为 
危险 因素 已 应 用 于 临床 。 目 前 国内 尚 无 文献 报道 IgG 和 
LDH 是 IIM 肺 间 质 改 变 的 危险 因素 ， 而 左 瑜 团队 '" 在 
针对 333 例 抗 MDAS 阳性 皮 肌 炎 和 ASS 快速 进展 间 质 
性 肺 疾病 的 危险 因素 的 研究 中 发 现 LDH 是 其 危险 因素 ， 
同时 血清 铁 蛋 白 >2 200 ng/ml 可 预测 MDAS 阳性 DM & 
并 快速 进展 间 质 性 肺 疾病 患者 在 半年 内 死亡 ， 与 本 研究 
P LDH Æ ILD 和 危险 因素 的 结果 符合 ， 同 时 再 次 验证 本 
人 研究 中 铁 和 蛋白 是 IM 患者 肺 间 质 病变 的 危险 因素 ， 由 于 


证 实 及 进行 治疗 方案 的 比较 。 本 研究 中 IMNM 患者 吞咽 
困难 发 生 率 高 , 同时 ALT, AST, CK 较 其 他 组 明显 升 高 ， 


同期 内 本 中 心 尚 有 部 分 MSAs 阴性 及 IIM 诊断 依据 不 足 
的 患者 (16 例 ) ， 未 纳入 本 研究 ， 这 些 患者 可 能 需要 
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RS IMRE ILD 的 危险 因素 单 因素 分 析 
Table 5 Univariate analysis of risk factors for ILD in HM 


项 目 例 数 D(a) x P 值 
临床 亚 型 44.578 <0.001 
抗 MDAS 抗体 阳性 DM 30 28 
$i MDAS 抗体 阴性 DM 58 25 
IMNM 14 4 
ASS 48 43 
肺 部 感染 11.167 0.001 
是 48 41 
T 102 59 
肌 痛 10.027 0.002 
是 82 48 
T 67 54 
肌 无 力 6.194 0.013 
是 98 59 
T 51 41 
关节 痛 11.221 0.001 
是 63 52 
T 85 48 
技工 手 3.528 0.060 
是 28 23 
a 121 77 
铁 和 恒 白 ( pe/L) 3.759 0.053 
< 403.2 57 33 
>403.2 63 47 
CRP (mg/L) 6.332 0.012 
< 3.295 54 32 
>3.295 75 59 
IgG (g/L) 8.278 0.004 
< 14.15 85 49 
>14.15 61 49 
LDH (IU/L) 9.588 0.002 
< 359.5 88 68 
>359.5 57 30 
Cr ( pmol/L ) 27.855 <0.001 
< 48.45 41 14 
>48.45 108 86 
AST (U/L) 19.904 <0.001 
< 55.65 87 71 
>55.65 62 29 
TE: MDA5= 黑色 素 瘤 分 化 相关 基因 -5; DM= 皮 肌 炎 ; IMNM= 
免疫 介 导 的 坏死 性 肌 炎 ; ASS= 抗 合成 酶 综合 征 ; CRP=C 反应 蛋白 


进一步 肌 内 活检、 基因 检测 等 方法 明确 诊断 ， 如 何 提 高 
这 部 分 患者 的 确诊 率 ， 也 是 本 中 心 的 诊治 难点 。 

本 研究 发 现 IIM 的 临床 特征 为 抗 MDAS 抗体 阳性 
的 DM 患者 具有 ILD、 皮 疹 及 关节 痛 发 生 率 高 ， 也 具有 
白细胞 计数 及 C4 偏 低 ， 各 临床 亚 型 患者 的 临床 表现 和 
实验 室 检查 指标 均 有 显著 性 差异 ， 并 发 现 抗 MDA5 抗体 
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表 6 IM 肺 间 质 病变 的 危险 因素 的 多 因素 Logistic 回归 分 析 赋 值 表 


Table6 Multivariate Logistic regression analysis assignment table of risk 
factors for IIM pulmonary interstitial disease 
项 目 赋值 
MDAS 阴性 DM 是 =1, 7 =0 
MDAS 阳性 DM 是 =2, F =0 
IMNM Æ =3, T =0 
ASS 是 =4, 7 =0 
铁 蛋 白 >403.2 u g/L 是 =1, 77 =0 
IgG>14.15 g/L 是 =1, 7 =0 
LDH>359.5 IU/L 是 =1, 7 =0 
肺 部 感染 是 =1， 7 =0 


表 7 UM ÈE ILD 的 危险 因素 多 因素 Logistic 回归 分 析 


Table7 Multivariate Logistic regression analysis of risk factors for ILD in 
IIM 
自 变量 B SE W pë OR (95%CI ) 
x 值 

临床 亚 型 

抗 MDA5 抗体 阳性 DM 4.301 1.465 8.619 0.003 73.808 ( 4.178，1303.952 ) 
IMNM 1.694 1.169 2.099 0.147 5.440 (0.550, 53.813) 
ASS 3.984 1.156 11.878 0.001 53.732 (5.575, 517.851) 
HREH >403.2 u g/L 2.638 0.928 8.080 0.004 13.991 (2.269, 86.287) 
IgG>14.15g/L 3.095 1.007 9.445 0.002 22.090 (3.069, 159.016 ) 
LDH>359.51U/L 2815 1.023 7.564 0.006 16.691 (2.245, 124.073 ) 
肺 部 感染 3.626 1.187 9.326 0.002 37.551 (3.665, 384.790 ) 


H 


注 : MDA5= 黑色 素 瘤 分 化 相关 基因 -5; IMNM= 免疫 介 导 的 坏死 
性 肌 炎 ; ASS= 抗 合 成 酶 综合 入 


阳性 、 抗 合成 酶 抗体 阳性 、 肺 部 感染 、 铁 蛋白 、IgG 及 

LDH 升 高 是 TM RÆ ILD 的 危险 因素 。 本 研究 样本 量 少 ， 
同时 患者 缺少 肌肉 活检 数据 ， 且 本 研究 并 未 将 ILD 的 类 
型 进行 进一步 划分 ， 在 此 研究 基础 上 ， 需要 进一步 扩大 
样本 量 ， 进 一 步 纳 入 ILD 分 型 进行 分 析 ， 同 时 开展 基础 
ge A 指导 临床 诊断 及 治 
疗 。 
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